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において 51Cr 標識赤血球を用いて ， 51Cr counting を行ない，その値に溶出率補正を加えて 51Cr 赤血球消
失曲線から赤血球半寿命 (T/2) を測定した。同時に肝，牌，仙骨，心につき体表計測を施行，また
Arm counter を用い前腕部放射活性を測定した。さらに， Ferrokinetics を用い，血祭鉄消失速度 (P
1 D)，赤血球鉄利用率 (RCU) の他各指数を算定し，同様に体表計測を加えた。
1) 51Cr 赤血球寿命
HS では， T/2 は摘牌前， 6.2 日，.....， 12.5 日から，摘牌後25.0 日，.....， 39.0日とほぼ正常。網赤血球数は摘
牌前 2 ，.....， 334児。から摘牌後 0"""'26%0へ減少o PK異常症のM. T. 例では摘牌前，赤血球寿命は二相性で
T/2 =1. 1 日が33% ， T /2 =30.4日が66%。他の 2 症例 (E. 0. , C. T.) は単相性で，おのおの36.0
日と 25.5 日で subnormal。摘牌後はいずれも赤血球寿命は二相性でM. T. 例はT/2 =1. 4 日が98% ，
長命赤血球群が 2 %00 E. O. 例はT/2 =3.2 日が76% ， T /2 =30.0 日が24%0 C. T. 例はT/2=
3.4日が97% ， T /2 =17.0 日が 3%0 網赤血球数は摘牌前 0 ，.....， 466児。に対して，摘牌後10 ，.....， 980%0 と著
しく増加。臓器放射活性分布は， HSでは牌への集積像が著明で，肝，仙骨でも放射活性の増加。摘牌
後には，肝，骨髄共に放射活性の増加はない PK異常症のM. T. 例では，摘牌前，牌への放射活性の
早期集積像が目立ったが他の 2 症例 (E. 0. , C. T.) では目立たなかった。摘牌後には， M. T. 
例で、 51Cr 消失曲線の指数関数的な減少に一致して，肝，骨髄に放射活性が急激に集積された。 C. T. 
例では短命赤血球群が，順序正しく崩壊していくのに一致して，肝，骨髄に直線的な放射活性の蓄積が





HS , PK異常症とも PID は速く， RCUは正常に比して速やかに上昇し，早期にプラトーに達つ
した後徐々に下降傾向を呈する o RCU はHS では40--80% ， PK異常症では19 .4--27%に止まる。臓
器放射活性曲線では， HS において牌に取り込まれ集積破壊されていることを明示している。 PK異
常症のM. T. 例で肝への早期集積が目立ち 51Cr 標識赤血球と臓器集積部位の異なる結果となった。




二相性を呈した。 2) HSでは，球状赤血球が牌で選択的に捕捉，破壊されている。 PK異常症では，
異常網赤血球が牌および肝で捕捉，破壊されている o 3) HSでは摘牌前，網赤血球は増加していたが，
摘牌後には，著明に減少した。 PK異常症では，摘牌前，同様に網赤血球は増加し，摘牌後には，逆に




破壊される短命赤血球群と網赤血球の段階で肝，骨髄で random destruction を受けている短命赤血球
群が存在すると考えられた。 7) HSでは，摘牌により 血液学的臨床的に明らかな改善がみられたo
PK異常症では，摘牌により， Hb 1 --2 g /dl程度の改善を示し，定期的な輸血を必要としなくなった。
論文の審査結果の要旨
遺伝性球状赤血球症 (HS) 及びピルビン酸キナ一ゼ (PK) 異常症における溶血の機序を摘牌前後
の 5勺lCr 赤血球寿命と ， Fe町r、TO
績と一致した。 PK異常症では，摘牌後 2 つの短命赤血球群が存在すると考えられた。一つには網赤血
? ?
球は成熟赤血球になってもミトコンドリアを失って， ATP産生ができず肝 骨髄で順序正しく捕捉，
破壊される短命赤血球群と他の一つは網赤血球の段階で肝，骨髄で random destruction を受けている
短命赤血球群であるO このような短命赤血球群が存在することは文献的にも報告されておらず，新たに
博士論文として公表する価値があるものと認められる。
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